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Síndrome hemofagocítico. Reporte de un caso y revisión de bibliografía

Caso clínico
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El síndrome hemofagocítico representa un espectro 
de afecciones innatas o adquiridas con una altera-

variable. Comprende formas primarias o congénitas: 
linfohistiocitosis familiar y defectos inmunes, como los 

se encuentran formas secundarias o adquiridas de causa va-
riable que comprende procesos infecciosos, enfermedades 

1

-

nacimientos.  Los hallazgos más comunes comprenden: 

-
dotelial e hiperferritinemia.3

-
sables de los síntomas mencionados. 

-
tiocitos formulados en 1991 y que siguen siendo aceptados 
hasta la fecha. El tratamiento se basa en frenar la respuesta 

amplia variedad de fármacos inmunoquimioterapéuticos.4
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clásica, pero de causa no reportada, hasta el momento, 
en la bibliografía.

PRESENTACIÓN DEL CASO

-

Tabaquismo de dos cigarrillos a la semana y alcoholismo 
ocasional una vez al mes sin llegar a la embriaguez. Se 
considera con buen estado de salud hasta la fecha, sin inter-

meses, niega alergias, accidentes, cirugías y transfusiones.

disuria, poliuria, polaquiuria, y tenesmo vesical, sin recibir 

hiperémicas, mucosas orales deshidratadas ++,  cuello 

limpios y ventilados, ruidos cardiacos rítmicos y de buena 
intensidad, sin agregados, abdomen sin hiperestesia ni 
hiperalgesia, peristalsis, aunque disminuida, Giordano 

ureterales negativos.
-

3

sin alteraciones.

campo, nitritos positivos y bacterias abundantes.

de pielocalectasia o litiasis renoureteral.

Al tercer día de estancia intrahospitalaria el paciente 
estaba asintomático, con signos vitales en parámetros nor-

alta para el cuarto día, con tratamiento antimicrobiano y 

esplenomegalia, ausencia de síntomas y signos urinarios 
o persistencia del cuadro de pielonefritis aguda.

3 3, plaquetas 
3, química sanguínea con triglicéridos 839 mg/

día de estancia intrahospitalaria) negativo y urocultivo 
positivo a E. coli
resistente a trimetoprima-sulfametoxazol.

antimicrobiano y resto de medicamentos, control térmico 

tratamiento al noveno día con metilprednisolona a dosis de 

metamizol 1g por vía intravenosa cada 8 h. Al décimo pri-

a tener una respuesta positiva del esteroide como monote-
rapia. Al vigésimo primer día de estancia intrahospitalaria 

servicio con alta por el servicio de Reumatología y con-

después se dio de alta de ese servicio.  

DISCUSIÓN 

El síndrome hemofagocítico representa un espectro de 
condiciones innatas o adquiridas con alteraciones en la 
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-

13-14, proteína que se encuentra en la membrana 

facilidad a los hematomas y pancitopenia, don-
de los gránulos son muy grandes para poder ser 
liberados contra la célula blanco. Además, en el 
síndrome de Griscelli se trata de pacientes con 
cabello gris y alteraciones pigmentarias hipo o 
hiperpigmentarias, donde el defecto aislado se 

-

su defecto se desconoce.
  También se encuentran las formas secundarias o 

adquiridas de causa variable que comprende:

M. tuberculosis, Salmonella typhi, Brucella y 
Ricketsia; sin embargo, en ninguna de las biblio-
grafías consultadas reportan E. coli como agente 

hallazgo nuevo en la bibliografía relacionada 

entre otros.

-

como consecuencia de una respuesta descontrolada entre 

describe.
Después que la célula dendrítica fagocita al agente 

infeccioso, el antígeno sufre endocitosis para formar un 

dos establecer un endosoma tardío y tras sufrir un proceso 

al linfocito T.
-

-

-

concentraciones más altas de IL-1 que contribuyen a que 
el linfocito T siga secretando las interleucinas y factores 

vicioso de hipercitocinemia, que son las responsables 
directas de las características clínicas que se describirán 
más adelante.8 Figura 1

endotelial. Existen, hasta el momento, teorías relacionadas 
con este comportamiento:
1. -

-

describan la selectividad hacia el eritrocito y mayor 
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-

dirigidos contra eritrocitos, que en circunstancias 

sin embargo, frente a la  hipercitocinemia son activa-
-

se han podido corroborar esos autoanticuerpos.

3. 

la capacidad de activar los receptores del histiocito 
frente a la hipercitocinemia.9

Las teorías mencionadas son válidas y aceptadas 
hasta el momento porque tienen elementos que apoyan 

proponemos que el eritrocito es una célula que posee hasta 

que predispone a una hipersensibilidad dirigida contra 

estos pacientes. La neutropenia también es un evento 
característico debido a que los leucocitos tienen incluso 

hemofagocitosis es un evento típico; sin embargo, también 
podría haber fagocitosis de los leucocitos, que no se iden-

-
gocitosis. Esta teoría requiere estudios para corroborarla; 
sin embargo, de ser cierta, existirían anticuerpos que, tanto 

a ser fagocitados por las células dendríticas.

Figura 1. Emerg Infect Dis
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la hipercitocinemia característica del síndrome hemofagocí-

-

lo que provoca aumento en las concentraciones de plasmina 
-

rísticas clínicas del pacientes con síndrome hemofagocítico  

se distingue fácilmente por los resultados del aspirado de 

y alteraciones meníngeas. También la organomegalia, con 

aumento de la eritropoyesis.

-
mma de medicamentos de la que actualmente se tiene al 
alcance de la mano. Se inicia con control de la enfermedad 

-

de inmunoglobulina intravenosa. La plasmaféresis es una 

de casos graves.

CONCLUSIONES

El síndrome hemofagocítico es un padecimiento excepcional, 

-

detectado un caso dentro de nuestro hospital de segundo nivel, 

en la bibliografía universal y establecer una teoría que puede 
ser estudiada más adelante con mayor detalle, abre nuevas 
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